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A Case of Churg-Strauss Syndrome with Nephrotic Range Proteinuria
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Churg-Strauss syndrome or allergic granulomatosis and angiitis is a part of
spectrum of systemic vasculitis characterized by asthma, eosinophilia, mono or
polyneuropathy, nonfixed pulmonary infiltrates, paranasal sinus abnormality
and extravascular eosinophil infiltration. We experienced a case of Churg-
Strauss syndrome of 21-year-old male patient with purpura and pitting edema
on both hands and feet. He also had heavy proteinuria of nephrotic range and
renal failure. Renal biopsy demonstrated crescentic glomerulonephritis with
massive infiltration of eosinophils, lymphocytes and plasma cells in the intersti-
tium. Under the treatment with prednisolone and cyclophosphamide, serum cre-
atinine level and amount of proteinuria were reduced.
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서 론
Churg-Strauss 증후군은전신적 혈관염의 일종
으로, 1951년C h u r g와 S t r a u s s가 13 예의부검소
견을 토대로 괴사성 혈관염, 호산구의조직내 침착,
혈관외 조직 육아종 형성의 세가지 특징적인 조직학
적 진단 기준을 제시하였다1 ). 미국류마티스 학회
분류 기준에 의하면 Churg-Strauss 증후군은기관
지 천식, 말초혈액에서 10% 이상의 호산구 증다
증, 단발또는 다발 신경염, 흉부단순 촬영상 고정
되지 않은 폐침윤, 부비동염, 조직검사상 혈관외호
산구 침윤 등 6가지소견 중 4가지 이상이 해당할
때 진단을 내릴 수 있다2 ). Churg-Strauss 증후군
은 폐, 피부, 신경, 심장, 소화기, 근골격, 신장등
여러 장기에 침범하여 다양한 증상을 유발할 수 있
으며 국내에서는 근육, 신경, 소화기, 폐, 피부침범
에 대한 몇 예가 보고되었으나3 - 7 )신장 침범에 의한
신부전 및 신증후군 범위의 단백뇨를 보인 예는 아
직까지 보고된 바가 없었다.
이에 저자들은 양손과 발의 자반증과 부종으로 내
원한 2 1세 남자 환자가 Churg-Strauss 증후군으로
진단받고 신부전과 신증후군 범위의 심한 단백뇨가
있어 시행한 신 조직 검사상반월상사구체신염을 보
여 p r e d n i s o l o n e과 cyc l o p h o s p h a m i d e의 병합 치
료로 혈청 크레아티닌과 단백뇨의 감소를 보인 1 예
를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
증 례
환이자 :남자, 21세
주이소 :양손과 발의 자반증과 부종
현병력 :내원 7년전 아토피성 피부염과 알레르
기성 비염을 진단받았고, 2개월전부터는 천식을 진
단받고 치료받아오던 환자로 1년 전부터 양손에 자
반증이 생겼다가 자연히 완화되기를 두 차례 반복된
후 내원 1개월전부터는 양손과 발에 자반증이 생긴
후 부종이동반되며 지속적으로 악화되어 내원
과거력 :특이사항 없음
가족력 :특이사항 없음
문진소견 :기침, 가래및 운동시 호흡곤란을 호소
하였고 양손과 발목아래 부위에 열감과 저린 감각을
호소하였다.
이학적 소견 :내원 당시 혈압은 1 2 5 / 8 5㎜Hg, 체
온 3 6 . 5?C, 호흡수분당 1 6회, 맥박수분당 9 6회였
으며, 만성병색을 보였으나 의식은 명료하였고 공
막의 황달이나 결막의 빈혈은 없었다. 피부는건조
하고 따뜻하였으나 양손과 발에 수포를 동반한 자반
증(그림1 )이 관찰되었고 압통을 동반한 함요부종이
있었다. 혀의끝부분에는 7㎜크기의 누런색의 삼출
물로 덮힌 궤양이 관찰되었다. 흉부청진상 호흡음
의 감소나 천명음, 잡음은들리지 않았고 심음도 정
상이었다. 복부는부드럽고 편평하였으며 만져지는
장기나 종물은 없었고 늑척추각 압통도 관찰되지 않
았다. 신경학적검사상 좌측 4번째와 5번째손가락
의 감각이 떨어져 있었고 양 손의 악력은 Grade Ⅳ
로 감소하였다. 양하지의 뒤꿈치로 걷기가 중등도
로 감소되어 있었고심부 건반사는 정상이었다.
검사 소견 :내원당시 말초혈액검사상 혈색소
10.6g/dL, 헤마토크릿30.1%, 백혈구4 0 , 0 0 0 /㎣
(호중구22.7% 림프구7.4% 호산구67.5% 단핵
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Fig. 1.Purpura on both hands and feet.
구 2.2%), 호산구2 7 , 0 0 0 /㎣, 혈소판4 9 6 , 0 0 0 /㎣,
적혈구 침강속도는 4 8㎜/ h o u r였으며 혈청 생화학
검사상 Na 136mmol/L, K 5.7mmol/L, Cl
107mmol/L, tCO2 18mmol/L, BUN/Cr 53/2.3
㎎/dL, 총단백 6.4g/dL 알부민2.5g/dL, 총콜레
스테롤 1 1 3㎎/dL, 중성지방6 5㎎/dL, 공복혈당9 4
㎎/dL, CK 30IU/L, LDH 190IU/L이었고소변검
사는 비중 1.025, pH 5.0, 단백≥3 0 0㎎/dL, 적혈
구 many/HPF, 백혈구0 / H P F이었으며 2 4시간
소변검사는 총 단백 1 5 , 7 2 8㎎/24hr, 알부민
1 0 , 7 2 2㎎/24hr, 크레아티닌청소율 5 0 . 3㎖/ m / 1 . 7
㎡였으며 대변검사는 정상이었다. C3, C4는각각
6 9 . 9㎎/dL, 28.9㎎/ d L로 정상이었고 IgG, IgA,
I g M은 각각 9 9 0㎎/dL, 268㎎/dL, 136㎎/ d L로
I g G가 감소되어 있었다. 류마티스인자는 4 0 . 6
U/L, C 반응성단백질은 4 . 5 9㎎/ d L이었고 한랭글
로불린, 항핵항체, VDRL, HBsAg, anti-HIV는
음성이었다. 항호중구세포질 항체는 양성이었고 항
myeloperoxidase 항체가는218.8U/mL (정상치<
5 U /㎖)로증가되어 있었으며 항 proteinase 3 항체
가는 ≤ 0.5 U/mL이었다. 전기생리학적검사상 좌
측 척골신경과 우측 비골 운동 신경을 침범하는 다
발성 단신경병증 소견을 보였다.
방사선학적 소견 :단순 흉부사진에서 양측 하폐
야에 폐실질 침윤소견이 관찰되었고 흉부 전산화 단
층 촬영상 양하엽에 경도의 기관지벽의 비후와 여러
부위에 소엽 중심성의 고밀도 음영과 주위의 젖빛유
리 음영이 관찰되었다(그림2). 부비동X 선상 양측
상악동에 점막성골막의 비후소견이 관찰되어 상악동
부비동염이 있었다. 복부초음파에서는 양측 신실질
의 에코 증가 소견이외에는 정상 소견을 보였다.
조직소견 :손에서 시행한 피부 생검에서 진피의
전 층에서 교원질의 변성(collagen degeneration)
과 호산구의 침윤이 관찰되었다(그림3). 우측비복
신경 생검에서는 혈관벽에 염증세포의 침윤이 관찰
되었고 8% 정도의 수초성 신경섬유에서 m y e l i n
c h a m b e r를 보이는 초기 혈관염에 의한 축색병증
소견이 관찰되었다. 신조직검사는 좌측 신장에서
경피적으로 시행하였다. 광학현미경에서 2 0개의 사
구체중 1 2개에서 분절성 메산지움 기질의 증가와 모
세혈관고리의 폐색과 비후, 세포의증가와 섬유화를
— 170—
— 대한류마티스학회지 제 7 권 제 2 호 2000 —
Fig. 2.Centrilobular prominency and adjacent
ground glass patterns in the basal seg-
ment of both lower lobes.
Fig. 3.Skin biopsy showing multifocal collagen
degeneration associated with eosinophilic
infiltrates in the superficial and deep dermis.
동반한 반월상이 관찰되었고 간질에는 호산구, 형질
세포, 림프구의조밀한 침윤이 관찰되었다(그림4 ) .
여러 부위에서 간질의 섬유화와 세뇨관 위축이 관찰
되었다. 면역형광염색상사구체의 메산지움과 모세
혈관고리에 중등도의 I g G와 경도의 IgA, C3의침
착이 관찰되었다.
치료 및 경과 :천식, 말초혈액 검사상 호산구 증
다증( 2 7 , 0 0 0 /㎣), 다발성단신경병증, 폐의침윤,
상악동의 부비동염, 피부및 신장 조직 검사상 혈관
외 호산구의 침윤 소견으로 Churg-Strauss 증후군
으로 진단하여 prednisolone 60㎎/ d a y을 투여하였
다. 양 하폐야에서 관찰되던 폐침윤은 p r e d-
nisolone 투여3일후에 사라졌으나 호산구 증다증
이 호전되지않고 다발 장기 침범에따라 p r e d-
nisolone 투여9일째 cyclophosphamide 100㎎
/ d a y를 추가하였다. Prednisolone과c y c l o p h o s-
phamide 병합치료3일째부터호산구 증다증과 양
손과 발의 자반증은 호전되기 시작하였다. 병합치료
7주후 BUN/Cr 23.3/1.5㎎/dL, 항m y e l o p e r o x-
idase 항체가는0 . 5 U / m L로 감소하였다. 병합치료
2 2주째 우측 하지에 대상포진이 발생하여
cyclophosphamide 투여중지하였고 p r e d n i s o l o n e
은 지속적으로 감량하였다. Prednisolone 10㎎
/ d a y로 유지하면서 시행한 2 4시간 소변검사에서 총
단백 3 , 4 7 9㎎/24hr, 알부민2 , 9 4 1㎎/24hr, 크레아
티닌 청소율 5 3 . 1 5㎖/ m / 1 . 7㎡ 였으며 현재 외래 추
적 관찰중이다.
고 찰
Churg-Strauss 증후군은전신적 혈관염의 일종
으로, 1951년C h u r g와 S t r a u s s가 1 3예의 부검소
견을 토대로 괴사성 혈관염, 호산구의조직내 침윤,
혈관외 조직에 육아종 형성의 세가지 특징적인 조직
학적 소견을 진단 기준으로 제시하였다1 ). 그러나
Lanham 등은 1 5 4예를 고찰하면서 C h u r g와
S t r a u s s가 보고한 세가지 조직학적 특징이 동시에
나타나는 경우는 소수에서만 볼 수 있었다는 점을
들어 Churg-Strauss 증후군을진단할 때 천식, 말
초혈액에서의 호산구 증다증( 1 . 5×1 09/L), 폐이외
두 장기 이상에 혈관염을 포함하는 임상적인 접근방
법을 제안하였다8 ). 현재Churg-Strauss 증후군의
진단 기준은 1 9 9 0년 American College of
R h e u m a t o l o g y에서 제정된 것으로 1) 기관지천
식, 2) 말초혈액에서10% 이상의 호산구 증다증,
3) 단발또는 다발 신경염, 4) 흉부단순 촬영상 고
정되지 않은 폐침윤, 5) 부비동염, 6) 조직검사상
혈관외 호산구 침윤 등 6가지소견 중 4가지 이상일
경우 진단할 수 있으며 진단의 민감도는 85% 특이
도는 99.7% 이다2 ). 본증례는 천식, 말초혈액검사
상 호산구의 증가, 다발성단신경병증, 스테로이드
치료에 사라진 폐 침윤, 양측상악동 부비동염, 피부
와 신장 생검에서 혈관외 호산구의 침윤 등으로
Churg-Strauss 증후군을진단할 수 있었다.
Churg-Strauss 증후군의신장 질환은 일반적으
로 양성 경과를 나타내고 이러한 점이 베게너 육아
종, 결절성다발 동맥염같은 다른 괴사성 혈관염 질
환과 구별되는 특징이라고 알려져왔다8 ). Lanham
등의 보고에 의하면, Churg-Strauss 증후군환자
의 4 2 %에서 경도 또는 중등도의 신장 질환이 있었
고, 122예중 1 2예( 1 0 % )에서만 신부전이 나타났으
며, 50명의사망자 중 9명( 1 8 % )이 신부전으로 사망
했으나 이들 모두 특별한 치료를 받지 않은 환자였
으며, 신장질환은 스테로이드와 면역억제제에 반응
이 좋았다는 점을 지적하였다8 ). 그러나이후 C l u t-
t e r b u c k9 ), Gaskin 등1 0 )은 Churg-Strauss 증후군
에서 신장 침범은 흔하고 신 질환이 심할 수 있음을
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Fig. 4.The glomerulus shows a cellular crescent
with collapsed and wrinkled glomerular
capillary loops. The interstitium shows
dense infiltration of inflammato y cells
including eosinophils, plasma cells and
lymphocytes (PAS, ×2 0 0 ) .
지적하였다. Clutterbuck 등은1 9명의 C h u r g -
Strauss 증후군환자를 조사한 결과, 13예에서현
미경적 혈뇨가 관찰되었고 이는 신부전 정도와 상관
관계가 있었으며, 12예에서단백뇨가 관찰되었고 이
중 3예에서는신증후군이 있었다. 신부전은1 4예에
서 관찰되었고 이 중 9예는혈청 크레아티닌이 2 . 3
㎎/dL 이하를보였으나 4예에서는 혈청 크레아티닌
이 5 . 6㎎/dL 이상을보였고 그 중 2예는지속적인
투석 치료를 요하는 환자이었다9 ). 따라서C h u r g -
Strauss 증후군환자에서 신장 질환을 확인하는 것
이 필요하리라 사료된다.
항호중구 세포질 항체는 약 6 7 %에서 양성을 보이
고 대부분이 항 myeloperoxidase 항체이다1 1 ). 항
myeloperoxidase 항체가와질병의 활동도의 관계
는 아직까지 확실하지 않지만 상관관계가 있는 예가
보고되었고1 0 , 1 2 ), 본 예에서도 임상적으로 호전됨에
따라 항 myeloperoxidase 항체가의감소를 관찰할
수 있던 것으로 보아 항 myeloperoxidase 항체가
를 정기적으로 측정하는 것이 환자의 질병 활동도를
추적하는데 유용할수 있을 것으로 생각된다.
신 조직검사에서는 특징적으로 국소성 분절성 사
구체신염이 가장 흔하게 관찰되고 괴사성 형태나 반
월상 형성을 흔히 동반한다9 , 1 0 ). 그외 메산지움의 증
식과 사구체 경화, 호산구성간질성 신염 등이 관찰
되나 혈관외 육아종의 형성은 흔하지 않다8 , 9 , 1 1 ).
Gaskin 등에의하면 신조직 검사를 시행한 1 4명의
Churg-Strauss 증후군환자 중 1 1명( 7 8 % )에서 국
소성 사구체신염을 관찰할 수 있었고 혈관염이나 육
아종은1예에서만관찰되었다1 0 ).
Churg-Strauss 증후군의치료는 스테로이드 치
료가 기본이 되며 신 질환은 고용량의 p r e d-
n i s o l o n e에 대부분 반응이 좋다. 특히혈청 크레아
티닌이 2 . 3㎎/dL 이하를보인 환자에서 치료 성적
이 좋았고 혈청 크레아티닌의 감소는 치료 후 8주
이내에 나타나는 경우가 많았다9 , 1 0 ). 그러나p r e d-
nisolone 한가지만으로는 치료가 충분치 않을 경우
면역억제제(cyclophosphamide, azathioprine)의
병합과 혈장 치환술을 고려할 수 있다. Clutter-
buck 등에의하면 prednisolone 단독으로치료를
시작한 1 1명 중 4명에서 신기능이 악화되거나 호전
을 보이지 않아 cyclophosphamide 또는a z at h i o-
p r i n e을 병합하여 3명이신기능의 호전을 보였고,
발병 당시부터 신경염, 폐출혈, 심한신부전을 보인
4명은 p r e d n i s o l o n e과 cyclophosphamide 또는
a z a t h i o p r i n e로 치료를 시작하여 3명에서치료반응
을 보여 전신적 혈관염이 심할 경우에는 발병 초기
부터 면역억제제와 스테로이드의 병합치료를 추천하
고있다9 , 1 0 ). 혈장치환술은 여러 차례 시도되었으나
아직까지 효과는명확히 입증되지 않았다9 , 1 0 ).
Churg-Strauss 증후군의예후는 침범된 장기에
따라 영향을 받으며심장 침범이 가장 흔한 사망원인
이다8 , 1 3 , 1 4 ). Guillevin 등은환자의 예후를 예측하는
방법으로 하루 1g 이상의단백뇨, 위장관침범, 신부
전(혈청크레아티닌 > 1.58㎎/dL), 중추신경계침
범, 심근병증의다섯 가지 인자에 각 1점씩부여하는
방법(five-factor score)을제안하였다1 5 ). 96명의
Churg-Strauss 증후군환자를 총점 0점, 1점, 2점
이상으로 나누었을 때 각각 12.5%, 34.4%, 37.5%
의 사망률을 보였다1 4 ). 이는초기 평가의 결과로 사
망률을 예측하고 이의 결과에따른 적절한 치료 지침
을 세우는데 의의가 있다고 생각된다.
본 증례처럼 소변검사와 혈액검사에서 신 기능의
이상이 의심되는 Churg-Strauss 증후군환자는 신
조직 검사를 포함하는 적극적인 검사를 통하여
Churg-Strauss 증후군에의한 신장 질환의 유무를
확인하는 것이 현재 병의 단계 및 향후 치료계획을
세우는 데 많은 도움을 줄 것으로 생각된다.
요 약
저자 등은 천식, 말초혈액검사상 호산구의 증가,
다발성 단신경병증, 스테로이드치료에사라진 폐 침
윤, 양측상악동부비동염, 피부와신장 생검에서 혈
관외 호산구의 침윤 등으로 Churg-Strauss 증후군
으로 진단된 환자에서 신부전과 15gm/24hr 이상의
심한 단백뇨와 신 조직 검사상 반월상 사구체신염을
보인 1예를 p r e d n i s o l o n e과 cyc l o p h o s p h a m i d e의
병합요법으로 치험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하
는 바이다.
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